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1. Introduction 
 
La maladie de Wegener est une vascularite granulomateuse rare, touchant les 
vaisseaux de petit et moyen calibre qui classiquement se traduit par des lésions des 
voies aériennes supérieures, des poumons et des reins. L’existence de lésions 
buccales a été longtemps contestée car on considérait qu’elles représentaient 
l’expression endo-buccale de lésions rhino-pharyngées. Or, cette vascularite peut 
toucher de nombreux tissus, y compris ceux de la cavité buccale. 
Les manifestations stomatologiques (ulcérations, hyperplasie gingivale papillaire et 
atteinte des glandes salivaires) ont été maintenant bien décrites mais elles restent 
encore trop méconnues. L’une d’entre elles, l’hyperplasie gingivale papillaire, a un 
aspect pathognomonique qui permet, lorsqu’elle constitue la manifestation initiale, de 
réaliser un diagnostic précoce. 
Toutefois, à côté des formes classiques comportant l’association d’atteintes 
multiples, il existe des formes localisées et des formas associées à d'autres 
affections, (syndrome de Sjögren…) dont le diagnostic peut être difficile. 
Le but de ce travail consiste à décrire en détail, à partir d’une revue de la littérature, 
les manifestations de la maladie de Wegener, d’en préciser la fréquence et 
l’évolution. La présentation de 3 cas complétera ces données et montrera qu’il existe 
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2. Généralités sur la maladie de Wegener 
 
2.1. Historique 
En 1936, le pathologue allemand Friedrich Wegener décrit un tableau clinique 
similaire chez trois patients associant un état septique, une inflammation 
granulomateuse et nécrotique des cavités nasales, du pharynx et du larynx, une 
atteinte rénale sous la forme d’une glomérulonéphrite focale et une artérite 
ressemblant à une périartérite noueuse (PAN) 1. La première description d’un cas de 
maladie de Wegener a sans doute été réalisée en 1931 mais il a été assimilé à une 
PAN 2.  
 
2.2 Manifestations cliniques 
Il s’agit d’une vascularite systémique touchant les vaisseaux de petit et moyen 
calibre, se traduisant classiquement par des lésions évolutives des voies aériennes 
supérieures, des poumons et des reins. Des lésions articulaires, cutanéo-
muqueuses, neurologiques, oculaires, musculaires et gastro-intestinales… peuvent 
être observées. Il existe en outre des formes localisées de la maladie, atteignant le 
plus souvent les voies respiratoires 3.   
Au début, la maladie se manifeste fréquemment par des signes non spécifiques : 
fièvre, perte pondérale, arthralgies et douleurs musculaires. L’atteinte des voies 
respiratoires supérieures intéresse le plus souvent les fosses nasales. Il s’agit d’une 
rhinite simple, granulomateuse ou des ulcérations nasales associées à des croûtes. 
Des cas de perforation  vélaire, palatine ou septale ont été décrits; les premiers 
faisant croire à une origine nasale des manifestations buccales de la maladie de 
Wegener 4. L’atteinte des sinus s’associe souvent à une infection polymicrobienne, 
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plus rarement à une destruction osseuse. Enfin, l’atteinte auriculaire se traduit le plus 
fréquemment par une otite externe ou moyenne 5. 
Dans la majorité des cas, la radiographie pulmonaire montre  des infiltrats nodulaires 
multiples et bilatéraux pouvant évoluer vers la cavitation. Dans un tiers des cas, des 
anomalies radiologiques sont retrouvées chez des patients asymptomatiques  6. 
L’atteinte rénale se traduit par une glomérulonéphrite segmentaire et focale dans 
85% des cas.  Elle est fréquente, mais les signes d’insuffisance rénale apparaissent 
souvent tardivement au cours de l’évolution de la maladie 7. Des études 
immunohistochimiques ont mis en évidence des dépôts glomérulaires de fibrinogène 
et de C3, plus rarement des dépôts extramembranaires d’IgM, d’IgG ou d’IgA 8. 
 Des arthralgies migratrices sont observées dans 75% des cas, quelquefois des 
myalgies. Une arthrite peut être objectivée dans environ 50 % des cas.  Elle est 
fréquemment polyarticulaire et symétrique, touchant les grosses articulations ; elle 
peut faire évoquer, dans un premier temps, une polyarthrite rhumatoïde. Plus 
rarement, une atteinte monoarticulaire est observée 9. 
L’atteinte cutanée est fréquente et  représente la manifestation initiale de la maladie 
dans 10 % des cas. Elle n’est pas systématiquement associée à une atteinte des 
muqueuses. Différentes lésions ont été décrites : purpura, vésicules, bulles 
hémorragiques, ulcérations, nodules sous-cutanés, pustules et très rarement un 
livedo reticularis 10, 11. 
Une atteinte de l’œil, de ses annexes ou de l’orbite est rencontrée dans 50 % des 
cas des formes systémiques. L’exophtalmie  est l’expression la plus fréquente (12 % 
des cas), mais on observe aussi d’autres lésions telles que sclérite et épisclérite, 
kératite, ulcères cornéens, dacryocystite, atteinte rétinienne, conjonctivite, uvéite et 
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thrombose des veines ou des artères rétiniennes. Exceptionnellement, l’atteinte 
oculaire est isolée, constituant une forme localisée de la maladie de Wegener 12.  
L’atteinte neurologique est présente dans 22 à 54 % des cas, les nerfs périphériques 
étant le plus souvent impliqués. Elle est due à une atteinte des vasa nervorum, 
identique à celle observée au cours de la PAN.  Elle peut se traduire par une mono- 
ou une polynévrite mixte, asymétrique ou symétrique. L’atteinte des nerfs crâniens, 
en particulier du nerf facial, est plus rare et va souvent de pair avec une atteinte ORL 
13. L’atteinte du nerf optique est exceptionnelle 14. Enfin, un cas de syndrome de 
Guillain-Barré associé à une maladie de Wegener a été rapporté 15.  
L’atteinte digestive est rarement symptomatique mais elle est retrouvée, à l’autopsie, 
dans un quart des cas 16. Des cas d’ulcérations hémorragiques ou de perforation du 
grêle, du côlon ou de l’estomac ont été signalés 17 - 20, ainsi que quelques rares cas 
de pancréatite aiguë et de cholécystite 7. Une perturbation des tests hépatiques est 
retrouvée jusque dans 87 % des cas. Elle peut aller de pair avec une atteinte 
hépatique granulomateuse 21  évoluant parfois vers une cirrhose 22.  
 
L’atteinte histologique est  d’aspect variable et comporte trois éléments essentiels : 
granulomes, vascularite et nécrose 23 - 25. Classiquement le granulome contient un 
infiltrat composé principalement d’histiocytes ayant une disposition palissadique et 
de cellules géantes plurinucléées. Cet infiltrat comporte également des 
polynucléaires neutrophiles pouvant former des micro-abcès. La présence de 
polynucléaires éosinophiles et de plasmocytes est inconstante. Le granulome, 
parfois centré par un foyer de nécrose non caséeuse,  peut intéresser indifféremment 
les vaisseaux ou les tissus environnants. La vascularite aiguë se traduit par une 
nécrose touchant l’ensemble de la paroi des vaisseaux de petit et moyen calibre. 
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L’inflammation aiguë peut être associée à une atteinte granulomateuse ou à une 
nécrose fibrinoïde. Il existe parfois une atteinte des gros vaisseaux se manifestant 
par des thromboses veineuses 26 ou des anévrismes 27. 
Une nécrose tissulaire peut également se développer en dehors de toute lésion 
vasculaire. Elle est particulièrement fréquente dans les voies aériennes supérieures 
et dans la peau 28.  Histologiquement, elle se traduit par des plages basophiles, à 
bords serpigineux, souvent bordées par des granulomes 25. 
 
Récemment, l’Association  Américaine de Rhumatologie a proposé des critères 
diagnostiques. Après une étude comparant 85 patients atteints de la maladie à 722 
sujets sains, 4 critères diagnostiques principaux ont été identifiés (cf. tableau ci-
dessous) 29.  
 
 Critères Définition 
Inflammation nasale ou buccale  Ecoulement nasal, purulent ou sanguinolent 
Développement d’ulcères buccaux, 
douloureux ou indolores  
Lésions pulmonaires Radiographie pulmonaire montrant la 
présence de nodules, d’infiltrats fixes ou de 
cavernes 
Sédiment urinaire Microhématurie (> 5 globules rouges par 
champ) ou cylindres hématiques dans le 
sédiment urinaire 
Inflammation granulomateuse  Modifications histologiques montrant une 
inflammation granulomateuse au sein de la 
paroi vasculaire(artère ou artériole) ou dans 
la région péri- ou extravasculaire  
 
La présence d’au moins deux critères sur quatre donne un diagnostic pour une 
sensibilité de 88.2 % et  une spécificité de 92 %. 
  8 
2.3. Epidémiologie 
L’incidence de la maladie est mal connue. Dans la population britannique, elle serait 
de 0.7 – 2.8 cas/million d’habitants/an 30.  Dans une autre étude britannique plus 
récente, elle a été évaluée à 8.5 cas/million d’habitants/an 31. Ces différences 
s’expliquent soit par une réelle augmentation du nombre de cas, soit plus 
probablement par une amélioration de la détection avec l’introduction du dosage des 
ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibodies) en 1987. Enfin, une étude française 
récente s’est intéressée à la prévalence de la maladie de Wegener dans la région 
parisienne, dans une population urbaine multiethnique. La prévalence serait de 23.7 
cas/million d’habitants 32.   
La maladie touche essentiellement les adultes, l’âge moyen de survenue est de 40 
ans. Elle est légèrement plus fréquente chez les sujets de sexe masculin, rare chez 
les noirs. Elle serait plus fréquente en Europe du Nord 33, 34. 
 
2.4. Etiologie  et pathogénie 
L’étiologie de la maladie de Wegener est inconnue. Il s’agit probablement d’une 
maladie multifactorielle.  
Dans son article princeps 1, Wegener suspecte une étiologie infectieuse : l’épisode 
infectieux touchant les voies aériennes supérieures serait suivi d’une réaction 
allergique favorisant et entretenant la maladie 28. Actuellement, on pense plutôt 
qu’une infection favorise l’exposition de la protéinase-3 neutrophilique entraînant 
l’apparition  d’auto-anticorps chez les sujets prédisposés. Ces auto-anticorps qui sont 
des anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles ou ANCA, bloquent 
les inhibiteurs de la protéinase. Des expériences in vitro ont montré la capacité pour 
ces auto-anticorps d’activer les polynucléaires neutrophiles, les monocytes et les 
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cellules endothéliales 35. Les monocytes des patients souffrant d’une maladie de 
Wegener auraient une augmentation de la capacité à générer des radicaux libres 36. 
Récemment, une étude réalisée dans une population atteinte de la maladie de 
Wegener a montré que le portage nasal chronique du staphylocoque doré entraînait 
un taux de récidive plus élevé 37. On a également évoqué une relation entre 
l’exposition à la silice et le développement d’une vascularite et d’une 
glomérulonéphrite associées à des ANCA mais aucun lien de cause à effet n’a pu 
être établi 38. 
 
2.5.  ANCA 
Les premières descriptions d’anticorps dirigés contre le cytoplasme des 
polynucléaires neutrophiles et des monocytes chez des patients atteints d’une 
vascularite systémique associée à une glomérulonéphrite ont été faites au début des 
années 1980 39. En immunofluorescence indirecte, deux principaux types d’ANCA 
ont été identifiés : les ANCA ayant une distribution cytoplasmique, un aspect diffus, 
finement granuleux (c-ANCA) et les ANCA ayant une distribution périnucléaire, un 
aspect homogène, condensés autour du noyau (p-ANCA). Des formes atypiques ont 
été décrites, comme les x-ANCA, d’aspect fin, à distribution périnucléaire et que l’on 
trouve notamment dans la rectocolite hémorragique et dans la maladie de Crohn 40.  
Les c-ANCA sont dirigés dans 70 % des cas contre la protéinase-3 neutrophilique, 
rarement contre la protéine cationique 57 ou contre l’élastase ; les p-ANCA 
principalement contre la myéloperoxidase, plus rarement contre la cathepsine G et   
l’élastase 41.  
La première description de l’association ANCA - maladie de Wegener a été faite par 
Van der Woude en 1985. Des c-ANCA ont été retrouvés dans le sérum de 25 
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patients sur 27 (92,5 %) souffrant d’une maladie de Wegener active ; en l’absence de 
signes d’activité de la maladie, ils étaient présents dans 12 % des cas 42. L’efficacité 
des ANCA comme marqueur biologique de la maladie de Wegener active a été 
corroborée par une étude prospective portant sur 19 cas 43. L’évaluation de la 
sensibilité et de la spécificité des ANCA pour le diagnostic de la maladie de Wegener 
varie selon les auteurs. Une étude prospective sur des cas diagnostiqués selon les 
critères de l’Association Américaine de Rhumatologie indique une sensibilité des c-
ANCA de 28 % et une spécificité de 96 %. Dans le groupe de patients dont le 
diagnostic a été confirmé par un examen histologique, la sensibilité s’élève à 83 % 44. 
Dans une étude rétrospective portant sur 277 patients atteints d’une maladie de 
Wegener (dont 222 ont eu une biopsie confirmant la maladie) et 1657 sujets sains, la 
spécificité des c-ANCA est de 99 % pour l’IF indirecte et de 98 % pour l'ELISA. La 
sensibilité de ces deux tests dépend de l’activité de la maladie et de son extension : 
elle est de 67 % pour l’IF et de 60 % pour l’ELISA dans les formes localisées actives 
et respectivement de 32 % et de 40 % dans les formes localisées en rémission. Dans 
les formes systémiques actives, les valeurs de sensibilité s’élèvent respectivement à 
96 % et 93 %  et lors des rémissions à 41 % aussi bien pour l’IF que pour l’ELISA  45. 
Les p-ANCA sont détectés dans 5 – 20 % des cas de maladie de Wegener 46.  
Les ANCA sont également présents de façon inconstante dans d’autres maladies. 
Ainsi, dans la polyangéite microscopique, les c-ANCA et les p-ANCA sont retrouvés 
respectivement dans 20 – 40 % des cas et dans 40 – 80 % des cas. Dans la 
glomérulonéphrite pauci-immune primaire, les c-ANCA et le p-ANCA sont retrouvés 
respectivement dans 20 – 40 % des cas et dans 50 % des cas .  Dans la maladie de 
Churg et Strauss,  vascularite qui touche aussi les vaisseaux de petit et moyen 
calibre, les p-ANCA et les c-ANCA sont présents dans 30 % des cas.  
  1
1 
La présence d’ANCA dirigés contre d’autres épitopes, souvent inconnus, peut être 
observée dans les maladies inflammatoires chroniques de l’intestin, les hépatites 
auto-immunes, les connectivites, la mucoviscidose et certaines hémopathies 
























3. Manifestations stomatologiques  
 
Classiquement, la maladie de Wegener comporte des lésions des voies aériennes 
supérieures, des poumons et des reins. Ces manifestations peuvent toutefois être 
précédées par des lésions buccales qui ont parfois un aspect pathognomonique 47.  
Elles se traduisent par des ulcérations buccales et/ou une hyperplasie gingivale. 
Elles sont observées dans 6 – 13 % des cas de maladie de Wegener et 
représenteraient les manifestations initiales dans 2 % des cas 48. Dans une autre 
série comportant 56 cas, une atteinte bucco-pharyngée est présente dans 37 % des 
cas et, chez 5 patients (9%), elles représentent les premières manifestations de la 
maladie 49. Dans une autre série portant sur 75 patients, 35 cas présentent des 
lésions cutanées et/ou muqueuses : des ulcérations buccales étaient présentes dans 
15 cas, une hyperplasie gingivale dans 3 cas 8. La fréquence des manifestations 
buccales tend à augmenter avec la progression de la maladie 50.  
 
Dans la phase initiale de la maladie, les manifestations restent le plus souvent 
subcliniques. Généralement en bonne santé apparente, les patients observent 
l’apparition d’une tuméfaction gingivale indolore, qu’ils banalisent souvent. Ils 
commencent à s’inquiéter lorsque l’hyperplasie gingivale persiste et que des 
ulcérations buccales apparaissent malgré les soins prodigués en première intention 
par le médecin dentiste. Dans la majorité des cas, ils ne reçoivent qu’un traitement 
symptomatique : détartrage, surfaçage, bain de bouche désinfectant, parfois 
antibiothérapie lorsqu’il y a des signes d’infection nasale ou sinusienne associés. 




Les patients sont en général trop tardivement référés à un spécialiste. Devant ces 
lésions buccales inhabituelles, un bilan est réalisé : biopsie gingivale, radiographies  
dentaires, prise de sang (VS, CRP, hémogramme, tests hépatiques, créatinine). 
L’examen anatomo-pathologique du prélèvement biopsique révèle un infiltrat 
inflammatoire aigu, souvent suffisamment caractéristique pour faire évoquer le 
diagnostic. 
 
3.1. Ulcérations buccales 
Les ulcérations buccales intéressent principalement la langue, les gencives ou le 
palais. Elles se présentent comme des lésions isolées, à bords nets ou des lésions 
multiples, irrégulières, à fond granuleux, entourées par une aréole inflammatoire. 
Elles sont  souvent très douloureuses. 
L’ulcération linguale peut être la manifestation initiale de la maladie, comme dans le 
cas suivant 51. Un patient éthylo-tabagique de 55 ans, ne prenant aucun traitement 
médicamenteux, consulte pour une lésion de la langue évoluant depuis une semaine. 
Il signale une perte pondérale de 4 kg en 3 mois. A l’examen clinique, il existe une 
ulcération de la face ventrale gauche de la langue, en regard de la deuxième 
prémolaire et de la première molaire inférieures gauches, de 1 cm de diamètre, à 
bords nets, à fond granuleux. Elle est très douloureuse et repose sur une infiltration 
sous-jacente. Elle est associée à une adénopathie jugulo-carotidienne gauche. Une 
biopsie superficielle est réalisée afin d’exclure un carcinome épidermoïde. L’examen 
anatomo-pathologique fait suspecter une origine traumatique. Devant l’aspect 
suspect de la lésion, une seconde biopsie plus profonde est réalisée. L’examen 
anatomo-pathologique de ce nouveau prélèvement montre, au voisinage de 
l’ulcération, sur une artère de petit calibre, des lésions d’artérite avec une nécrose 
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fibrinoïde périphérique de la  paroi artérielle, entourée par une réaction inflammatoire 
granulomateuse. Cet aspect évoque une maladie de Wegener. Le patient est 
adressé dans un service de médecine interne pour un bilan complet. Aucun foyer 
infectieux n’est retrouvé. La formule sanguine, la vitesse de sédimentation, la 
protéine C-réactive, l’électrophorèse des protéines et la fonction rénale sont 
normales. Les ANCA (anti-protéinase-3 et anti-myéloperoxidase) sont négatifs. La 
radiographie pulmonaire est normale, l’échographie abdominale montre des reins de 
morphologie et de taille normales. L’examen tomodensitométrique thoraco-faciale 
met en évidence un épaississement de la muqueuse des sinus maxillaires et du 
sinus frontal gauche, ainsi qu’une hyperdensité nodulaire sous-pleurale postéro-
apicale droite, à contours irréguliers, atteignant la paroi thoracique. L’examen 
ophtalmologique est sans particularités. Le diagnostic de maladie de Wegener 
localisée, avec probable atteinte pulmonaire, est retenu. Un traitement à base de 
cotrimoxazole est instauré. L’efficacité du traitement ne peut être appréciée, car le 
patient ne s’est pas représenté aux examens de contrôle.  
 
 L’examen anatomo-pathologique des ulcérations buccales, même s’il est effectué 
sur un large prélèvement, ne permet pas toujours de retrouver des lésions 
spécifiques: il peut montrer  seulement des signes d’inflammation aiguë ou 
chronique, sans granulomes ou  vascularite  associés 9. 
 
3.2. Hyperplasie  gingivale 
L’hyperplasie gingivale peut constituer une manifestation précoce de la maladie. Elle 
en est assez pathognomonique, sans en être spécifique. Le processus inflammatoire 
intéresse d’abord les papilles interdentaires, puis s’étend mais il reste localisé ; la 
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gencive devient pourpre, granuleuse et friable. Ensuite, il apparaît des papules 
hyperplasiques réalisant l’aspect typique d’une hyperplasie gingivale « framboisée ». 
Au stade suivant,  l’inflammation touche le parodonte entraînant une  lyse de l’os 
alvéolaire et l’apparition de mobilité dentaire. Les lésions s’étendent parfois à la 
muqueuse  linguale et palatine. Elles peuvent être douloureuses et saigner 
facilement 49, 52, 53. 
Voici un des cas typiques rapporté 54 : il s’agit d’une patiente de 57 ans consultant  
son médecin dentiste pour une lésion gingivale vestibulaire exophytique, violacée en 
regard de l’incisive latérale inférieure droite. La lésion, non douloureuse, saigne 
facilement au brossage des dents. Le sondage parodontal révèle une poche de 6 
mm sur cette dent, la radiographie apicale montre une perte osseuse horizontale, 
modérée. La patiente est en bonne santé et ne prend pas de médicaments. Un 
détartrage et un curettage parodontal sont effectués mais ils n’apportent aucune 
amélioration. Un traitement à base de pénicilline est instauré en vain. Puis, de 
nouvelles lésions gingivales rouge pourpre, exophytiques apparaissent. Elles sont 
situées sur les faces vestibulaires, palatine et linguale des dents supérieures et 
inférieures. Elles ont une  consistance granuleuse ou un aspect « framboisé ». Une 
biopsie est  réalisée sur une lésion gingivale vestibulaire inférieure. L’examen 
anatomo-pathologique montre, dans le stroma, un infiltrat inflammatoire chronique 
composé de lymphocytes et de plasmocytes en grand nombre, avec quelques 
cellules géantes multinucléées. Un bilan comportant   une formule sanguine, un 
examen des urines et une électrophorèse des protéines sanguines est réalisée ; 
seules les IgG sont légèrement élevées. La radiographie des sinus maxillaires met 
en évidence une opacité du sinus maxillaire droit compatible avec un kyste mucoïde 
ou un polype. Sur la base de ces examens, le diagnostic de maladie de Wegener 
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localisée est posé. Un traitement comprenant l’association prednisone-
cyclosphosphamide est prescrit. Les lésions gingivales régressent en trois semaines, 
permettant un arrêt progressif du traitement. Après 6 mois, une récidive de la lésion 
gingivale en regard de la face vestibulaire de l’incisive centrale inférieure  gauche 
survient. Elle est confirmée par l’examen d’une deuxième biopsie. L’évolution est de 
nouveau favorable sous corticothérapie.   
 
A l’examen histopathologique, les lésions gingivales n’ont pas l’aspect 
caractéristique d’une vascularite et ne comportent pas de granulomes. Certains 
signes qui permettent d’orienter le diagnostic, sont néanmoins présents dans la 
plupart des cas : on observe une hyperplasie pseudoépithéliomateuse associant 
dégénérescence épithéliale, œdème et infiltrat inflammatoire, cellules épithélioïdes,  
cellules géantes et  polynucléaires éosinophiles 55. 
 
3.3. Atteinte des glandes salivaires  
L’atteinte des glandes salivaires est  rarement décrite, probablement parce qu’elle 
n’est pas recherchée systématiquement. Il est également possible qu’elle soit 
masquée par les lésions touchant les voies aéro-digestives. Sur 85  cas suivis 
pendant 21 ans,  Fauci a observé 1 seul cas d’atteinte parotidienne 5. Une atteinte 
salivaire initiale isolée est exceptionnelle. On ne retrouve que 3 cas rapportés dans 
la littérature. Un homme de 55 ans présente une tuméfaction du plancher buccal 
latéral et de la région submandibulaire gauches. La suspicion d’une étiologie 
infectieuse  conduit à l’extraction de la dent de sagesse inférieure homolatérale qui 
est cariée, et à la prescription d’une antibiothérapie; l’évolution n’est pas favorable. 
Les examens de laboratoire révèlent une vitesse de sédimentation élevée (75 mm.h-1) 
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et une leucocytose à 10.6 G.l-1. La radiographie pulmonaire ne révèle aucune 
anomalie . L’examen anatomo-pathologique d’abord effectué sur une biopsie à 
l’aiguille montre un tissu fibro-graisseux inflammatoire, non spécifique. Sur une 
biopsie ouverte, on observe des signes caractéristiques de la maladie de Wegener :  
vascularite, granulomes, nécrose tissulaire focale et  micro-abcès ; les c-ANCA sont 
positifs. Pendant ce bilan, la fonction rénale se dégrade et il apparaît une ulcération 
sur le septum nasal. La biopsie rénale montre une glomérulonéphrite segmentaire 
nécrosante compatible avec le diagnostic de maladie de Wegener. L’évolution est 
favorable sous traitement (prednisolone  et cyclophosphamide )56. Dans un autre cas 
les auteurs rapportent une atteinte parotidienne chez un homme de 45 ans qui 
consulte pour une tuméfaction douloureuse de la parotide gauche évoluant depuis 3 
semaines. Il rapporte également des épisodes d’hémoptysie dans les 10 jours 
précédant l’hospitalisation, sans signes généraux associés. L’examen clinique révèle 
une masse parotidienne de 2 x 3 cm de diamètre accompagnée par un trismus.  Les 
examens de laboratoire montrent une vitesse de sédimentation élevée (70 mm.h-1), 
une leucocytose à 9.1 G.l-1 et une microhématurie. Une antibiothérapie est prescrite 
pendant  10 jours, mais elle n’entraîne aucune évolution favorable. Puis, le patient 
développe une paralysie du nerf facial et une détresse respiratoire. La radiographie 
pulmonaire montre des infiltrats nodulaires et une lésion cavitaire. L’examen 
histopathologique d’une biopsie de la glande parotide révèle une vascularite, des 
granulomes et une nécrose parenchymateuse ; les c-ANCA sont positifs. Le 
traitement associant corticoïdes et cyclophosphamide  n’entraîne pas d’évolution 
favorable et le patient décède de complications pulmonaires 8 mois 1/2 après la 
consultation initiale 57. Le troisième cas comporte une atteinte parotidienne initiale 58 
unilatérale qui est traitée initialement comme une parotidite bactérienne ; 
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secondairement une paralysie faciale périphérique homolatérale apparaît. L’examen 
anatomo-pathologique met en évidence une inflammation granulomateuse, une 
vascularite et une nécrose parenchymateuse. Cet aspect inhabituel fait réaliser une 
parotidectomie superficielle ; l’examen histopathologique de la pièce d’exérèse 
retrouve les mêmes anomalies  que celles observées sur la biopsie. Cinq jours après 
l’intervention survient une détresse respiratoire aiguë, la radiographie pulmonaire 
révèle des infiltrats pulmonaires bilatéraux diffus. L’examen histopathologique d’une 
biopsie transbronchique  permet de retrouver les mêmes altérations que celles 
observées dans la glande parotide. Ces éléments et  l’élévation des c-ANCA 
orientent vers le diagnostic de maladie de Wegener. Un traitement à base de 
corticoïdes et de cyclophosphamide entraîne une régression des manifestations 58. 
 
L’atteinte des glandes salivaires, quoique rare, peut constituer la manifestation 
initiale de la maladie de Wegener, précédant souvent de peu l’apparition des 
manifestations systémiques. L’atteinte parotidienne s’accompagne volontiers d’une 
paralysie du nerf facial. 
 
3.4. Diagnostic différentiel 
Les manifestations stomatologiques ont rarement un caractère initial ; le plus 
souvent, elles viennent compléter un tableau clinique qui a déjà conduit au 
diagnostic. 
L’ulcération est une lésion fréquente de la muqueuse buccale et les étiologies sont 
nombreuses : 
- traumatique (dents, prothèse…) 
- infectieuse (gingivite, stomatite ulcéro-nécrotique, syphilis, herpès, VIH…) 
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- inflammatoire (aphtes, lichen, maladie de Crohn…) 
- iatrogène (médicaments – inhibiteur de la Cox-2, nicorandil, radiothérapie…) 
- tumorale (carcinome épidermoïde…) 
- … 
 
Classiquement, une hyperplasie gingivale peut être observée dans les contextes 
suivants : 
- gingivite chronique sur un terrain prédisposé (grossesse, sujet splénectomisé…) 
- prise  de médicaments (phénytoïne, ciclosporine, inhibiteurs calciques…) 
- tumoral (leucémie, lymphome…) 
- fibromatose gingivale localisée et affections congénitales comportant une 
hyperplasie gingivale (syndrome de Zimmerman-Laband…), notons que  
l’hyperplasie prend rarement un aspect framboisé dans ces cas-là. 
- … 
 
Le diagnostic différentiel pour l’atteinte des glandes salivaires est encore plus 
difficile. On doit évoquer : 
- une atteinte tumorale (tumeurs salivaires bénignes et malignes, lymphome…) 
- une infection (parotidite bactérienne ou virale, toxoplasmose, maladie des griffes du 
chat, tuberculose, syphilis…) 
- une affection inflammatoire aiguë d’origine médicamenteuse. 
- une affection inflammatoire chronique ( sialadénite secondaire à la présence d’une 







En absence de traitement, le taux de mortalité de la maladie de Wegener est élevé : 
il peut atteindre 82 % dans l’année suivant le diagnostic 59. 
Les  corticoïdes en monothérapie ont été prescrits  dans les années 60 sans grand 
succès. Avec ce traitement, la mortalité reste élevée (temps de survie moyen de 12.5 
mois) et le contrôle de la maladie est obtenu seulement dans quelques cas 48.  
Les premiers succès thérapeutiques ont été obtenus avec un traitement combinant 
les corticoïdes et le cyclophosphamide 60. Cette association permet d’envisager 
l’arrêt des corticoïdes après 6 à 12 mois,  le cyclophosphamide est poursuivi pendant 
12 mois après induction de la  rémission 5. D’autres immunosuppresseurs, tels que le 
méthotrexate, l’azathioprine ou le mycophénolate mofétil, peuvent être associés  aux 
corticoïdes 60, 61 avec un succès variable. L’azathioprine ne permettrant pas d’induire 
une rémission, elle est donc prescrite uniquement après l’obtention d’une rémission 
par le cyclophosphamide 5.  
Le traitement systémique, s’il est bien conduit, aboutit en général à une régression 
nette des manifestations, y compris des manifestations buccales présentes. Des 
instructions d’hygiène sont dispensées au patient, avec des contrôles réguliers de la 









5. Présentation de trois cas cliniques 
 
5.1. 1er cas : ♀, 1957 
Cette patiente, non fumeuse, consulte pour la première fois en janvier 2001, dans la 
Division de Stomatologie, Chirurgie Orale et Radiologie Dentaire et Maxillo-faciale de 
l'École de Médecine Dentaire de Genève (Prof. J. Samson) pour des lésions 
gingivales. Elle présente depuis 5 semaines des lésions tumorales rouge foncé, très 
vascularisées, siégeant sur la  fibromuqueuse gingivale vestibulaire dans les régions 











Fig. 1 et 2 Hyperplasie gingivale papillaire friable, intéressant la fibro-muqueuse gingivale 
vestibulaire dans les régions supérieures et inférieures droites et gauches; les lésions les 
plus volumineuses sont un peu hémorragiques. Un examen attentif montre que le reste de la 
fibro-muqueuse gingivale est discrètement turgescent. 
 
Ces lésions qui ont un aspect framboisé, débordent sur la muqueuse libre et 
intéressent également la gencive linguale et palatine. Elles saignent au brossage des 
dents mais  elles ne sont pas douloureuses. L’orthopantomogramme ne révèle pas 
d’image de lyse osseuse sous-jacente. Un traitement antibiotique (spiramycine) avait 
été prescrit pendant dix jours sans entraîner d’amélioration. Un bilan sanguin 
effectué un mois plus tôt  montrait seulement une élévation discrète de la CRP (7.4 
mg.l-1).  
Une biopsie de la gencive mandibulaire (versant vestibulaire en regard de la 43) est 
pratiquée. L’examen anatomo-pathologique (Dr. T. Lombardi) montre un épithélium 
focalement hyperplasique avec des crêtes épithéliales acanthosiques  qui pénètrent 









Fig. 3 Biopsie gingivale. Gencive ayant une architecture irrégulière avec aspect papillaire et 










Il existe une discrète spongiose et une exocytose constituée de polynucléaires, ces 






Fig. 4 Détail de la fig. 1. Importante exocytose de cellules inflammatoires intéressant toute 









Le chorion sous-jacent contient un infiltrat inflammatoire très dense, polymorphe, 
composé de lymphocytes, de plasmocytes, de polynucléaires neutrophiles avec de 






Fig. 5 Infiltrat inflammatoire dans le chorion de type polymorphe, riche en polynucléaires 








On observe également, par endroits,  la présence  de nappes d’hématies 
extravasées. Sur certains niveaux de coupes, il existe quelques rares cellules 






Fig. 6 Présence au sein de l'infiltrat de deux types de cellules géantes multinucléées (au 
centre de la photo) (HES, x 40).   
 
 
Les colorations spéciales au PAS, Grocott et Ziehl sont négatives. Cet aspect 
histologique fait évoquer une maladie de Wegener. 
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En l’absence d’autres manifestations, le médecin traitant ne juge pas nécessaire 
d’effectuer des investigations complémentaires. 
En avril 2002, un mois après la résection d’un goitre multinodulaire euthyroïdien, une 
épisclérite nodulaire bilatérale est diagnostiquée. L’ophtalmologue attribue ces 
lésions à la maladie de Wegener évoquée un an plus tôt sur l’aspect clinique et sur 
l’examen histopathologique des lésions gingivales ; le taux des c-ANCA s’élève alors 
à 43 U (norme<20 U).Une corticothérapie systémique par prednisone (20 mg.j-1) 
associée à une corticothérapie topique est instaurée.   
En mai 2002, la patiente présente des douleurs articulaires touchant de façon 
symétrique les grandes articulations (chevilles, genoux, épaules, coudes) mais aussi 
les mains. Elle signale une obstruction nasale et des « aphtes buccaux » associés à 
une perte pondérale, des sudations nocturnes et des épisodes fébriles.  
L’examen clinique montre une tuméfaction et une rougeur de la cheville gauche, des 
articulations  interphalangiennes de la main gauche et du poignet droit. On note une 
épisclérite bilatérale, des pétéchies linéaires unguéales et des lésions papulo-
érythémato-croûteuses des coudes.  
Les examens de laboratoire pratiqués lors de l’hospitalisation montrent un syndrome 
inflammatoire biologique avec une VS à 70 mm.h-1 et une CRP à 137 mg.l-1 ; la 
créatininémie s’élève à 83 µmol.l-1. L’examen du sédiment urinaire montre une 
centaine d’hématies par champ. Il y a des cylindres de type glomérulaire et des 
cylindres hyalins granuleux. La radiographie pulmonaire est sans particularités.  
Les biopsies rénale et cutanée (lésion du coude) ne ramènent pas suffisamment de 
matériel pour un examen histopathologique adéquat. 
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L’évolution est favorable sous prednisone (initialement 60 mg.j-1, puis à doses 
dégressives) et  cyclophosphamide (100 mg.j-1 / 150 mg.j-1 en alternance). On 
observe une régression des symptômes et du syndrome inflammatoire biologique.  
En novembre 2002, le cyclophosphamide est remplacé par le méthotrexate (17.5 
mg.sem-1). Avec ce traitement, la patiente présente une récidive se traduisant par 
des arthralgies et une asthénie mais les c-ANCA restent négatifs. Le méthotrexate 
est remplacé en avril 2004 par l’azathioprine (150 mg.j-1). L’évolution est à nouveau 
favorable avec ce traitement et la patiente est en rémission depuis un an.  
(azathioprine150 mg.j-1 et prednisone 5 mg.j-1).  
 
5.2.  2ème cas : ♀, 1954    
Cette patiente est atteinte d’un syndrome de Sjögren diagnostiqué en 1987, associé 
à des arthralgies et des ulcérations buccales chroniques. En 1992 on découvre un 
infiltrat pulmonaire interstitiel intéressant les deux bases ; depuis cette date, la 
patiente présente  une toux chronique et des épisodes fréquents de bronchite et de 
rhinite.  
En février 1995, elle est hospitalisée pour une asthénie marquée  et un état fébrile. 
Le status d’entrée montre des ulcérations buccales (Fig.7 et 8), des lésions 
croûteuses dans les fosses nasales et des râles crépitants dans la moitié inférieure 
des poumons. Le bilan d’entrée révèle une anémie sévère (Hb à 3.1 g.l-1), un 
syndrome inflammatoire biologique (VS > 150 mm.h-1, CRP à 147 mg.l-1) et une 
insuffisance rénale (créatinine sérique : 424 µmol.l-1), avec une érythrocyturie sans 
signes de lésion glomérulaire. La radiographie pulmonaire confirme la présence d’un 
infiltrat interstitiel intéressant les deux bases. Le bilan immunologique montre un 
facteur anti-nucléaire positif avec un taux élevé (1/2560) et la présence de p-ANCA à  
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1280 U en immunofluorescence mais uniquement à un taux de 18 U avec le test 


















Fig. 7 et 8 Ulcérations gingivales (milieu du bord gauche) et labiale inférieure, d'origine 
nécrotique. La lésion linguale est profonde, douloureuse, reposant sur une base indurée; la 
lésion labiale superficielle, peu douloureuse est souple. 
 
Une biopsie rénale est pratiquée. L’examen anatomo-pathologique met en évidence 
une glomérulonéphrite diffuse extra-capillaire et une néphrite tubulo-interstielle. On 
pratique également une biopsie de la muqueuse nasale qui ne ramène que du 
matériel nécrotique. Sur la base de tous ces éléments, le diagnostic de maladie de 
Wegener est posé. 
La patiente reçoit un traitement à base de corticoïdes (méthylprednisolone 1g.j-1. 3 j., 
puis prednisone 1 mg.kg-1) et de cyclophosphamide (100 mg.j-1). Elle est placée sous 
hémodialyse (3 x.sem-1). Un mois plus tard, la patiente présente une 
décompensation cardiaque gauche attribuée à la toxicité du cyclophosphamide. Ce 
médicament est arrêté dans un premier temps, puis repris à raison de 50 mg.j-1. 
L’évolution est favorable au cours de l’hospitalisation. On observe une régression du 
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syndrome inflammatoire biologique, une stabilisation de la fonction rénale qui ne 
nécessite plus que deux séances de dialyse hebdomadaires et une quasi disparition 
de l’infiltrat pulmonaire. Sur le plan immunologique, on note la disparition des p-
ANCA.  
Le traitement d’une infection développée à partir de la première molaire inférieure 
gauche nécessite la prescription d’un traitement antibiotique (vancomycine et 
clindamycine) et la réalisation d’un traitement de racine.  
Entre 1995 et 2003, la patiente présente plusieurs épisodes de surinfection 
bronchique sur bronchiectasies ; ces dernières sont vraisemblablement dues en 
grande partie à la maladie de Wegener. La corticothérapie systémique ne peut être 
arrêtée pendant cette période. Une greffe rénale est réalisée en septembre 2003. En 
mai 2004, la patiente présente un nouvel épisode de surinfection pulmonaire 
nécessitant une hospitalisation brève pour réaliser une antibiothérapie intraveineuse. 
L’évolution de cet épisode est rapidement favorable. La patiente vient actuellement 
pour un examen de contrôle tous les semestres dans le Service de Néphrologie. Son 
état est stable.  
 
5.3. 3ème cas : ♀,1938 
La patiente est adressée en février 2004 dans la Division de Stomatologie, Chirurgie 
Orale et Radiologie Dentaire et Maxillo-faciale de l’Ecole de Médecine Dentaire de 
Genève (Prof. J. Samson) pour une ulcération chronique du plancher buccal 
antérieur. Cette lésion douloureuse, considérée initialement comme d’origine 
traumatique n’évolue pas favorablement, malgré la réalisation de multiples 
ajustements de la prothèse amovible inférieure que la patiente porte depuis quinze 
ans.   
  3
2 
A l’examen clinique, il existe une ulcération chronique, ovalaire, à grand axe 
transversal de 7 x 3 mm, associée à une tuméfaction du plancher. Cette tuméfaction 
est due à  une augmentation de volume des glandes sublinguales qui présentent une 
induration  ligneuse, totale à droite, partielle à gauche. L’ulcération ne semble pas 
responsable de la tuméfaction du plancher buccal mais plutôt être secondaire à cette 
tuméfaction. Le diagnostic de sialadénite ou de sarcoïdose est alors évoqué.  Pour 
essayer de diminuer les douleurs et la gêne fonctionnelle, deux injections de 
corticoïdes (méthylprednisolone - lidocaïne) intra-lésionnelles, à une semaine 
d’intervalle, sont réalisées ; elles n’apportent aucune amélioration.  
Une biopsie profonde est pratiquée début mars 2004. L’examen anatomo-
pathologique (Dr. T. Lombardi) montre, au  sein des lobules de la glande sublinguale 
droite, un très dense infiltrat inflammatoire polymorphe associant des lymphocytes, 
des plasmocytes, des nappes de polynucléaires altérés (Fig.9) et, par endroits, 
d’assez nombreux polynucléaires éosinophiles (Fig.10). Tous les lobules 
glandulaires présentent des altérations dégénératives plus ou moins destructrices. A 
la partie profonde du prélèvement, le tissu  glandulaire est  totalement détruit et il ne 
persiste plus guère que des adipocytes. A la partie moyenne, les glandes atteintes  
conservent  quelques acini muqueux, le reste du parenchyme étant le siège d’une 
dédifférenciation caniculaire. En surface, le chorion est oedématié et, par places, il y 
a une fibrose collagène et élastique qui envahit la sous-muqueuse enserrant des 
glandes salivaires superficielles qui sont le siège par endroits d'une métaplasie 














Fig. 9 Glande sublinguale. Le tissu glandulaire est envahi par un infiltrat inflammatoire très 










Fig. 10 Détail de l'infiltrat inflammatoire et présence de polynucléaires éosinophiles (HES, x 
40). 
 
La présence d’une atteinte bilatérale des glandes sublinguales et d’un infiltrat 
inflammatoire dense avec des polynucléaires éosinophiles et des foyers de nécrose 
ont fait suspecter une affection de type  vascularite. Le diagnostic de maladie de 
Wegener est évoqué mais aucune lésion granulomateuse ni lésion vasculaire 
caractéristiques ne sont  retrouvées.  
La patiente est adressée dans l’Unité d’Immunologie clinique des Hôpitaux 
Universitaires de Genève (Prof. J.-M. Dayer) pour des investigations 
complémentaires. Il n’y a pas de syndrome inflammatoire ; mais le bilan 
immunologique met en évidence un taux élevé d’anticorps antinucléaires sériques 
(1/640) d’aspect moucheté et la présence de p-ANCA sériques (41 U, norme : < 20 
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U). La radiographie pulmonaire est normale, la fonction rénale conservée, le 
sédiment urinaire normal. Après quelques semaines, la tuméfaction des glandes 
sublinguales a régressé spontanément. Ces éléments sont insuffisants pour 
confirmer le diagnostic  de la maladie de Wegener et on conclut néanmoins qu'il 
s'agit probablement d'une forme localisée atypique ou débutante.  
Un nouveau bilan est réalisé en décembre 2004. La tuméfaction du plancher buccal 
n’a pas récidivé, et le reste de l’examen clinique reste négatif. La radiographie 
pulmonaire, la formule sanguine, les tests hépatiques, la créatinémie et le sédiment 
urinaire sont dans les limites de la norme. On note un discret syndrome 
inflammatoire biologique avec une CRP à 7.4 mg.l-1. On constate également une 
légère augmentation du taux des p-ANCA à 68 U. En l’absence d’autres 
manifestations, aucun traitement n’est entrepris.  
Lors du bilan suivant effectué en avril 2005, l’anamnèse révèle l’apparition d’une 
rhinorrhée, l’existence de croûtes et d’une toux sèche. L’examen ORL et le  CT-scan 
ne confirment pas l’existence de lésions rhino-sinusiennes. La radiographie 
pulmonaire et le bilan biologique sanguin et urinaire ne révèlent aucune anomalie. En 
l’absence d’éléments nouveaux, il est décidé de poursuivre la surveillance en 












Dans ce travail, 3 cas de maladie de Wegener sont présentés dont une forme 
incomplète.  Dans les 3 cas, le diagnostic a été posé par un spécialiste, et pour deux 
d’entre eux, dans la Division de Stomatologie, Chirurgie Orale et Radiologie Dentaire 
et Maxillo-faciale de l’Ecole de Médecine Dentaire de Genève (Prof. J. Samson). 
S’agissant d’une petite série, il est difficile d’arriver à des conclusions définitives. 
Toutefois, on peut reprendre les éléments observés dans chaque cas et les 
comparer aux données de la littérature.  
 
Le premier cas  est assez éloquent par sa chronologie. Sur la base des lésions 
gingivales qui sont pathognomoniques, cliniquement et histologiquement, le 
diagnostic de la maladie de Wegener est posé plus d’une année avant l’apparition 
des manifestations systémiques. La patiente présente par la suite des manifestations 
localisées, une épisclérite puis une atteinte des voies aériennes supérieures. 
L’atteinte rénale apparaît plus tardivement sur la base d’une érythrocyturie d’aspect 
glomérulaire mais la biopsie rénale, qui n’est pas d’excellente qualité, ne permet pas 
de préciser le type d’atteinte glomérulaire. Comme cela s’observe habituellement, 
l’atteinte rénale est apparue après l’atteinte des voies aériennes supérieures 1.  
L’atteinte gingivale dans la maladie de Wegener n’est pas toujours décrite dans les 
séries publiées : par exemple, aucune atteinte gingivale  n’est rapportée dans la 
série de Fauci 7 portant sur 85 cas ; son incidence varie de 1 cas sur 30 1 à 5 cas sur 
75 8.  
Dans une série comportant des atteintes gingivales bien décrites 56, ces dernières 
précédaient dans un tiers des cas les manifestations systémiques. Dans plus de la 
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moitié des cas, il s’agissait d’une maladie de Wegener localisée aux voies aériennes 
supérieures, les manifestations de la maladie restant même confinés à la cavité 
buccale dans un tiers des cas. La gencive est un site de biopsie d’accès facile mais 
le rendement des biopsies  gingivales n’est pas optimal : dans 7 cas sur 18, il a été 
nécessaire de faire un deuxième prélèvement.  
En résumé, ce premier cas est typique par le développement chronologique, mais  
atypique pour la diversité des atteintes systémiques. Une prise en charge 
thérapeutique plus précoce aurait peut-être permis d’éviter  la progression de la 
maladie et l’apparition des manifestations systémiques.  
 
Le deuxième cas est plus complexe. Il s’agit-là d’une pathologie auto-immune mixte, 
associant un syndrome de Sjögren et une maladie de Wegener. Cette association 
est décrite dans la littérature 62, 63 sous la  forme d’un syndrome de Sjögren associée 
à une maladie de Wegener, localisée ou systémique. Le syndrome sec, l’infiltrat 
pulmonaire interstitiel et l’atteinte articulaire présentés par la patiente depuis 1987 
s’insèrent parfaitement dans le tableau clinique d’un syndrome de Sjögren. La 
biopsie rénale montrant une glomérulonéphrite extracapillaire (le syndrome de 
Sjögren peut s’accompagner d’une néphrite interstitielle évoluant exceptionnellement 
vers une insuffisance rénale terminale), l’atteinte des voies aériennes supérieures et 
la présence des p-ANCA  permettent le diagnostic de maladie de Wegener. Les 
manifestations buccales présentées par la patiente avant l’hospitalisation auraient 
sans doute pu permettre un diagnostic plus précoce. 
Les manifestations buccales du syndrome de Sjögren sont multiples. Outre l’atteinte 
classique des glandes salivaires entraînant une xérostomie, il peut y avoir au stade 
initial une tuméfaction des glandes salivaires avec hypersialorrhée et une altération 
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de la composition de la salive 64. Des manifestations secondaires à la xérostomie - 
fissures de la langue, candidose buccale - sont souvent rencontrées 65, mais on 
n’observe pas d’ulcérations buccales. Dans ce cas, elles constituaient probablement 
les premières  manifestations de la maladie de Wegener. 
Les ulcérations buccales sont une manifestation rare de la maladie de Wegener. 
Elles sont présentes dans 6 – 20 % des malades 1, 5, 8 et la fréquence des ulcérations 
buccales semblent varier avec les différentes manifestations systémiques de la 
maladie de Wegener. Ainsi les ulcérations buccales sont associées à une atteinte 
des voies aériennes supérieures dans 94 % des cas, à une atteinte pulmonaire dans 
77 % des cas,  à une atteinte rénale dans 64 % des cas et avec ces trois atteintes - 
ce qui a été observé chez cette patiente - dans 53 % des cas 50. 
L’atteinte de la première molaire inférieure gauche représente par contre plutôt une 
complication du syndrome de Sjögren car la xérostomie favorise les caries dentaires 
et leur surinfection. Le traitement immunosuppresseur (prednisone et 
cyclophosphamide ) a également sans doute contribué au développement du 
processus infectieux.  
 
 
Le troisième cas représente une entité à part. Au regard des  critères diagnostiques 
de la maladie de Wegener proposés l’Association Américaine de Rhumatologie, les 
éléments cliniques sont insuffisants pour poser le diagnostic : en effet, il y a une 
atteinte des glandes salivaires et des fosses nasales mais la biopsie des glandes 
sublinguales comporte seulement du tissu nécrotique et un infiltrat inflammatoire 
abondant avec des polynucléaires éosinophiles ; il n’y a pas de signes de vascularite 
ni de granulomes. Enfin, les examens complémentaires – sédiment urinaire et 
  3
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radiographie pulmonaire – sont normaux. Certes les c-ANCA sont positifs  mais ils ne 
font pas partie des critères  diagnostiques de la maladie et ils peuvent être 
rencontrés dans d’autres affections. Néanmoins, il pourrait s’agir d’une forme 
localisée atypique de la maladie de Wegener. Ces formes sont rapportées dans la 
littérature 66. Elles s’observent plus fréquemment chez les femmes. L’atteinte 
pulmonaire est  constante, les voies aériennes supérieures sont touchées dans un 
tiers des cas et il n’y a pas de glomérulonéphrite. Dans ce cas, l’absence d’atteinte 
rénale a été affirmée sur la seule base du sédiment urinaire. Or des lésions minimes, 
visibles qu’en microscopie électronique, ont été observées chez des patients 
souffrant d'une forme localisée de la maladie de Wegener 67.  
L’absence d’atteinte pulmonaire chez notre patiente se base sur une auscultation 
normale et des radiographies pulmonaires répétées sans lésions. Un CT-scan 
pulmonaire  est beaucoup plus sensible pour la détection d’infiltrats interstitiels fins. 
Bien qu’il n’y avait pas d’indication clinique à pratiquer cet examen, il aurait peut-être 
permis d’identifier une atteinte pulmonaire débutante.  
 
Il faut aussi évoquer la possibilité d’une maladie de Wegener « décapitée » par 
l’administration de corticostéroïdes. En effet, la patiente a bénéficié à deux reprises 
de l’administration de méthylprednisolone 40 mg. Bien qu’il s’agisse-là d’une dose 
plutôt faible, n'aurait-elle pas pu stopper la cascade du processus auto-immun ?  
 
On ne retrouve pas dans la littérature un cas similaire avec atteinte des glandes 







Le diagnostic de la maladie de Wegener reste difficile, plus particulièrement dans les 
formes débutantes ou localisées. Les trois cas présentés comportent chacun une 
des manifestations stomatologiques de la maladie décrite dans la littérature : 
ulcérations buccales, hyperplasie gingivale et atteinte des glandes salivaires. Dans 
deux cas, les lésions stomatologiques qui étaient inaugurales, ont permis d’effectuer 
un diagnostic précoce.  
Les ulcérations buccales et l’atteinte des glandes salivaires présentent un défi 
diagnostique tout particulier car l’examen histopathologique ne retrouve pas toujours 
tous les éléments caractéristiques de la maladie de Wegener et ces manifestations 
n’ont pas d’aspect clinique typique. Elles sont toutefois la plupart du temps associées 
ou précèdent de peu les manifestations systémiques qui permettent  habituellement 
le diagnostic.  
L’atteinte gingivale est par contre très caractéristique de la maladie de Wegener et 
son aspect clinique est souvent suffisant pour évoquer le diagnostic. Le dépistage 
est  donc facile et peut être réalisé par un médecin de premier recours. Bien qu’elle 
s’observe souvent dans une forme localisée de la maladie, un bilan pour rechercher 
une atteinte systémique (radiographie pulmonaire, sédiment urinaire) est 
indispensable. Les lésions buccales étant faciles d’accès, des biopsies doivent 
impérativement être effectuées.  
Enfin, une intervention thérapeutique précoce permet sans doute d’éviter ou de 
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